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Адренокортикальный рак (АКР)  – редкая зло-
качественная опухоль коры надпочечников 
с агрессивным клиническим течением и небла-
гоприятным прогнозом. Частота АКР составляет 
0,5–2 случая на 1 млн населения в год. К небла-
гоприятным прогностическим факторам клини-
ческого течения АКР можно отнести редкие его 
варианты, в  том числе миксоидный. Впервые 
этот вариант АКР был описан еще в 1979 г., но его 
редкость затрудняет достоверную оценку про-
гностической значимости. Вместе с  тем имею-
щиеся в литературе немногочисленные данные 
указывают на снижение медианы выживаемо-
сти больных с миксоидным вариантом АКР бо-
лее чем в 2 раза по сравнению с классическим 
вариантом этого рака. Приведено клиническое 
наблюдение редкого миксоидного варианта 
АКР у  женщины 56  лет с  синдромом Иценко  – 
Кушинга, инвазией окружающих тканей и ор-
гана на момент диагностики с быстрым про-
грессированием заболевания, закончившимся 
летальным исходом. Обсуждаются вариации 
миксоидного компонента, ассоциированные 
с различными моделями клеточного роста АКР. 
Данный клинический пример иллюстрирует 
агрессивное течение болезни при миксоид-
ном варианте АКР в сравнении с классическим 
и направлен на привлечение внимания врачей 
различных специализаций к редким вариантам 
АКР.
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Адренокортикальный рак (АКР)  – ред-кая злокачественная опухоль коркового слоя надпочечника с агрессивным кли-ническим течением и неблагоприятным 
прогнозом. По данным Всемирной организации 
здравоохранения, заболеваемость АКР составляет 
0,5–2 случая на 1 млн населения в год [1, 2]. АКР 
встречается чаще у  женщин (50–60%  больных), 
средний возраст пациентов составляет 50 лет [3]. 
Около половины случаев АКР протекает без при-
знаков гормональной активности. Среди гормо-
нально активных карцином коры надпочечника 
синдром сочетанной гормональной продукции 
(гиперкортицизм и  вирилизация) выявляется 
в 35% случаев, синдром Кушинга – в 30%, а изоли-
рованная гиперпродукция андрогенов отмечается 
у 22% больных. Эстрогенпродуцирующие опухоли 
встречаются в 10% наблюдений, тогда как альдо-
стеронпродуцирующие новообразования явля-
ются казуистической редкостью и  наблюдаются 
в 2,5% случаев [3].
Окончательный диагноз АКР устанавлива-
ется при патологоанатомическом исследовании. 
Морфологическая диагностика АКР основыва-
ется на анализе комплекса микроскопических 
критериев с оценкой их в баллах (по шкале Weiss) 
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и  расчетом суммарного индекса. Критерии Weiss 
широко применяют в  мировой практике для 
определения степени злокачественности ново-
образований коры надпочечника. Они включают 
9 критериев, за каждый из которых присваивается 
1 балл: высокий «ядерный» grade (основанный на 
критериях Fuhrman), высокая митотическая ак-
тивность (более 5 митозов на 50 различных полей 
зрения при большом увеличении), наличие фигур 
атипичных митозов, наличие некрозов в опухоли, 
солидное строение более чем ⅓ опухоли, количе-
ство светлых клеток менее  25% всех клеток опу-
холи, инвазия капсулы органа или сосудов капсу-
лы, синусоидальная инвазия. Суммарная оценка 
в  3 и  более баллов по шкале Weiss коррелирует 
со злокачественным потенциалом опухоли [4–6]. 
Критерии Weiss используют также для прогноза 
клинического течения заболевания. По данным 
A.M. Lucon и соавт., 5-летняя выживаемость паци-
ентов с опухолями с оценкой по шкале Weiss менее 
3 баллов равна 100%, а более 3 баллов – 62% [7]. 
R. Morimoto и соавт. показали значительное сни-
жение безрецидивной и общей выживаемости при 
оценке по Weiss в 6 и более баллов [8]. Несмотря 
на доказанную роль индекса пролиферации Ki67 
в  прогностической стратификации АКР, отсут-
ствие стандартизованных методов его оценки, 
большой разброс данных, получаемых одним ис-
следователем, и  несоответствия в  их трактовке 
между исследователями создают значительные 
сложности в применении этого показателя [9].
К неблагоприятным прогностическим факто-
рам можно отнести и такие редкие варианты АКР, 
как миксоидный и саркоматоидный. Миксоидный 
вариант АКР впервые был выделен C.K.  Tang 
и  соавт. в  1979  г. [10], на сегодня описано около 
50  подобных случаев [11]. Ввиду редкости этой 
патологии нет достоверных данных о  прогнозе 
при миксоидных опухолях коры надпочечни-
ка [12, 13]. T.Y.  Sung и  соавт. проанализировали 
8 миксоидных и 1  саркоматоидный АКР, сравни-
ли их с 14 АКР классического строения и пришли 
к заключению, что эти морфологические вариан-
ты опухолей, а также высокий индекс Ki67 могут 
быть независимыми предикторами общей вы-
живаемости [11]. В  этом исследовании медиана 
выживаемости для классического АКР составила 
1,9  года, а  для миксоидного и  саркомоподобного 
вариантов – всего 0,7 года [11].
Следует отметить, что миксоидный вариант 
АКР встречается чаще у  женщин, возраст паци-
ентов составляет 43–72 года с медианой в 53 года 
[14]. Опухоли обнаруживаются чаще в  левом 
надпочечнике, в  71%  случаев подобные опухоли 
являются функционирующими (преимуществен-
но для них характерна гиперпродукция кортизо-
ла) [14]. В  большинстве описанных случаев раз-
меры и вес миксоидных опухолей надпочечников 
варьировали в  широких пределах: от  4 до  30  см 
и от 20 до 3200 г соответственно [14]. 
Мы представляем редкий клинический слу-
чай миксоидного варианта АКР с  синдромом 
Иценко – Кушинга.
Клиническое наблюдение
Пациентка С. 56 лет поступила с жалобами на повы-
шение артериального давления до 150/100  мм рт. ст., 
отеки нижних конечностей, прибавку массы тела на 
6  кг за 1  месяц, боли в  костях, общую слабость. Эти 
жалобы возникли за 5  месяцев до госпитализации 
в  ГБУЗ МО МОНИКИ им. М.Ф. Владимирского. По 
лабораторным данным у  больной был подтвержден 
эндогенный гиперкортицизм: при проведении малой 
дексаметазоновой пробы (1 мг дексаметазона) отсут-
ствовало физиологическое подавление уровня корти-
зола – кортизол крови утром 835 нмоль/л (норма < 50), 
кортизол слюны вечером 85,4  нмоль/л (норма < 9,4). 
Уровень адренокортикотропного гормона был по-
давлен и  составлял менее 1  нмоль/л (референсные 
значения  1–11). Уровень метанефрина, норметанеф-
рина в суточной моче, альдостерона плазмы, прямая 
концентрация ренина плазмы были в  пределах ре-
ференсных значений. Кроме того, по лабораторным 
данным была подтверждена гипокалиемия, уровень 
калия в сыворотке крови был равен 2,6 ммоль/л (ре-
ференсные значения 4–5,2), вторичный сахарный ди-
абет – гликированный гемоглобин 6,5% (референсные 
значения 4,3–5,8).
Рис. 1. Мультиспиральная компьютерная томограмма брюшной полости и забрюшинного 
пространства после внутривенного введения контрастного вещества, венозная фаза, 
фронтальная (А) и сагиттальная (Б) реконструкции: в забрюшинном пространстве 
слева, в проекции надпочечника определяется «мягкотканное» новообразование 
(длинная стрелка) неоднородной структуры, с четкими контурами, размерами до 9 см, 
интимно прилежащее к нижнему контуру селезенки (звездочка), поддавленным 
передневерхнемедиальным отделом оттесненной книзу и кзади левой почки (короткая 
стрелка)
А Б
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По данным компьютерной томографии орга-
нов грудной клетки, брюшной полости и  забрюш-
инного пространства до и  после внутривенного бо-
люсного введения контрастного вещества: в  левом 
забрюшинном пространстве определялась опухоль 
размерами 90 × 66 × 90 мм, с четкими неровными кон-
турами, нативной плотностью 29  ед.Н, неоднородно 
накапливающая контрастное вещество. Плотность ее 
в артериальную фазу составила 51 ед.Н, в венозную – 
86  ед.Н, в  отсроченную (на  15-й  минуте)  – 56  ед.Н. 
Опухоль смещала левую почку книзу и кзади, приле-
жала к нижнему краю и сосудам селезенки и к хвосту 
поджелудочной железы (рис. 1). Отмечалась негомо-
генность просвета одного из притоков левой почечной 
вены, что, вероятно, было обусловлено инвазией опу-
холи (рис. 2). Визуализировались множественные па-
рааортальные и  паракавальные лимфатические узлы 
без реакции на контрастное усиление.
В легочной ткани с  обеих сторон определялись 
множественные очаги округлой и неправильно-оваль-
ной формы, с четкими ровными контурами, размера-
ми до 12 мм, вероятнее всего, метастазы (рис. 3).
По данным лабораторных и  инструментальных 
методов исследования с учетом клинической картины 
заподозрен АКР.
Учитывая инвазивный характер роста опухоли па-
циентке была выполнена левосторонняя адреналэкто-
мия в блоке с опухолью надпочечника и левой почкой, 
парааортальная и  паракавальная лимфодиссекция. 
В  послеоперационном периоде отмечалась регрессия 
эндогенного гиперкортицизма.
При изучении макроматериала в проекции надпо-
чечника определялся эластичный овоидный узел жел-
того цвета с очагами охряно-желтого цвета, бугристой 
поверхностью, размером 11,0 × 7,0 × 6,5  см, интимно 
прилежащий к капсуле медиальной поверхности и со-
судистой ножке почки (рис. 4). Просвет надпочечни-
ковой вены был обтурирован опухолевым тромбом до 
места слияния ее с  почечной веной. В  отдельно при-
сланной жировой клетчатке определялись диффузно 
рассеянные округлые узелки диаметром 0,2–0,4 см.
При микроскопическом исследовании: опухоль 
имела солидно-трабекулярное строение (рис. 5), со-
стояла из полиморфных клеток с эозинофильной ци-
топлазмой и  увеличенным ядерно-цитоплазматиче-
ским соотношением, с обширными полями некрозов. 
В очагах трабекулярного строения клетки обладали 
менее выраженной ядерной атипией, чем в солидном 
компоненте, с наличием внеклеточного муцина (око-
ло 10% ткани составляли очаги накопления муцина). 
Было выявлено более 5 митозов на 50 репрезентатив-
ных полях зрения (× 400). Опухоль прорастала за пре-
делы собственной капсулы, врастала в капсулу почки 
без достоверных признаков инвазии ее паренхимы. 
Отмечалась инвазия сосудов капсулы почки и  над-
почечниковой вены. В 23 исследованных лимфатиче-
ских узлах опухолевого роста выявлено не было. При 
проведении иммуногистохимического исследования 
Рис. 4. Макропрепарат: адренокортикальный рак с почкой и жировой клетчаткой.  
А – в проекции надпочечника определяется эластичный овоидный узел охряно-желтого 
цвета с бугристой поверхностью (стрелка), интимно прилежащий к капсуле медиальной 
поверхности и сосудистой ножке почки. Б – в опухолевом узле определяются участки 
миксоидного вида, преимущественно подкапсульно
А Б
Рис. 2. 
Мультиспиральная 
компьютерная 
томограмма 
брюшной полости 
и забрюшинного 
пространства после 
внутривенного 
введения 
контрастного 
вещества, венозная 
фаза, аксиальная 
томограмма: не 
исключается инвазия 
опухолью левой 
надпочечниковой 
вены вплоть до 
левой почечной вены 
(стрелка)
Рис. 3. 
Мультиспиральная 
компьютерная 
томограмма 
органов грудной 
клетки: выявляются 
разнокалиберные 
очаги в обоих легких 
(стрелки)
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в  клетках опухоли отмечалась экспрессия мелана  А 
(рис. 5B), ингибина-альфа (рис. 5Г) и синаптофизина 
(рис. 5Д). Отсутствовала экспрессия цитокератинов 
широкого спектра (клон АЕ1/АЕ3) и  хромограни-
на А  (при положительном внутреннем контроле). 
Индекс пролиферации Ki67 в  «горячих точках» со-
ставил  26% (рис. 5E). По шкале Weiss опухоль была 
оценена в 6 баллов.
На основании данных гистологического и  имму-
ногистохимического исследований был поставлен 
 Рис. 5. Миксоидный вариант адренокортикального рака. А – участки трабекулярного строения с миксоидизацией стромы 
(гематоксилин-эозин; × 200). Б – внеклеточный муцин (альциановый синий; × 200). В – экспрессия мелана А в опухолевых 
клетках (× 200). Г – неравномерная экспрессия ингибина-альфа в опухолевых клетках (× 200). Д – экспрессия синаптофизина 
клетками опухоли (× 200). Е – высокий индекс пролиферативной активности Ki67, неравномерное распределение популяции 
пролиферирующих клеток в опухоли (× 200)
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диагноз: АКР с очагами миксоидного строения, IV ста-
дия заболевания согласно классификации ENSAT 
(T4N0M1).
Спустя 8  месяцев после операции зафиксировано 
прогрессирование заболевания (клиника гиперкор-
тицизма), однако в  связи с  низкой комплаентностью 
пациентки лабораторные и инструментальные данные 
обследований получить не удалось. Спустя 10 месяцев 
после операции пациентка умерла от прогрессирова-
ния заболевания.
Обсуждение
Миксоидный (муцинозный) вариант АКР встре-
чается редко, и  в  мировой литературе имеются 
лишь немногочисленные описания подобных 
наблюдений. В нашем случае у женщины 56 лет 
опухоль имела крупные размеры, как и  в боль-
шинстве описанных миксоидных вариантов АКР. 
У  нашей пациентки был диагностирован син-
дром Иценко – Кушинга, который может сопро-
вождать примерно каждый третий случай АКР 
[3, 10, 15]. Морфологически миксоидный вари-
ант АКР бывает сложно отличить от других ти-
пов миксоидных опухолей. Дифференциальный 
диагноз обычно сложен и его следует проводить 
с  хондросаркомой, липомой, липосаркомой, 
миксоидной лейомиомой и  лейомиосаркомой. 
Иммунофенотип миксоидного варианта АКР 
схож с  иммунофенотипом классического АКР. 
Иммуногистохимическое исследование с  ис-
пользованием тканеспецифичных для коры над-
почечника маркеров, таких как мелан А и инги-
бин-альфа, позволило подтвердить гистогенез 
данной опухоли.
По данным литературы, при гистологиче-
ском исследовании муцинозный компонент 
в АКР может определяться в различных пропор-
циях – от небольших очагов до миксоидизации 
всей ткани опухоли [7, 10, 11, 14]. В  отдельных 
случаях в пределах одной опухоли могут встре-
чаться участки, представленные структурами из 
клеток с  высокой степенью злокачественности 
и  с выраженной клеточной атипией (7–9  бал-
лов по шкале Weiss), в  сочетании с  участками, 
состоящими из клеток со слабо и умеренно вы-
раженной клеточной атипией, формирующих 
микрокистозные и  псевдожелезистые струк-
туры (4–5 баллов по шкале Weiss) [7, 10, 11, 14]. 
Описаны случаи миксоидного варианта АКР 
[14], где миксоидный компонент не превышал 
20%  объема опухоли, как и  в  нашем наблюде-
нии. Такие опухоли обычно состоят из более 
крупныx клеток с эозинофильной цитоплазмой 
и  ядрами, характерными для классического 
варианта АКР [14]. В  своей работе M.  Papotti 
и  соавт. предлагают условно разделить миксо-
идные опухоли коры надпочечника на 2 группы: 
истинные миксоидные и  классические вариан-
ты с  дегенеративными миксоидными измене-
ниями стромы [14]. Истинные миксоидные АКР 
(1-я  группа) характеризуются наличием чаще 
всего обширных миксоидных изменений (в 60% 
АКР из этой группы данные изменения затраги-
вали более 50% стромы). Тип роста обычно тра-
бекулярный или микроацинарный, опухолевые 
клетки мелкие, мономорфные, с  узкой, слегка 
эозинофильной цитоплазмой и умеренно выра-
женной ядерной атипией, митотический индекс 
низкий, некрозы, как правило, отсутствуют. 
При многокомпонентном АКР очаги миксоид-
ного АКР отграничены от других его вариантов. 
Применение критериев Weiss для определения 
степени злокачественности миксоидного вари-
анта АКР может быть затруднительно в случае 
так называемых чистых миксоидных опухолей 
[2, 4, 14, 16].
АКР с  миксоидной дегенерацией стромы 
(2-я  группа) по строению сходен с  классиче-
ским вариантом этих опухолей, но характери-
зуется очаговыми миксоидными изменениями 
стромы. Миксоидный компонент в  этом типе 
опухолей не превышает  20%, поэтому их часто 
трактуют как классический вариант АКР. Тип 
роста в  таких опухолях чаще всего диффуз-
ный, опухолевые клетки крупнее, чем в  опухо-
лях 1-й  группы, с  эозинофильной цитоплазмой 
и  выраженной ядерной атипией. Миксоидный 
АКР, представленный в  нашем наблюдении, по 
своему гистологическому строению более все-
го соответствует 2-й группе опухолей (крупные 
клетки, до 10% миксоидных очагов в строме), од-
нако наличие клеток с узким ободком цитоплаз-
мы, формирующих трабекулярные структуры 
с  миксоидизацией стромы, не смешивающихся 
с участками солидного строения, позволяет от-
нести эту опухоль и к 1-й группе (истинных мик-
соидных АКР). В  нашем случае уже на момент 
диагностики была выявлена инвазия опухоли 
в окружающие мягкие ткани и орган, а также от-
даленные метастазы.
Все сказанное позволяет предположить, что 
кроме 2  групп, выделенных M.  Papotti [14], су-
ществует и третья, промежуточная группа опи-
сываемых опухолей. Только дальнейшие иссле-
дования в  данном направлении и  анализ более 
репрезентативных когорт этих редких опухолей 
надпочечников позволят разрешить противоре-
чия. 
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Важно подчеркнуть, что в  соответствии 
с имеющимися данными большинство миксоид-
ных АКР обладают высоким злокачественным 
потенциалом и  чаще проявляются симптомами 
гиперкортицизма [3]. АКР, в  которых миксо-
идный компонент составляет  10–60%, характе-
ризуются агрессивным клиническим течением 
[14, 17]. В  исследовании T.Y.  Sung и  соавт. сред-
ний индекс пролиферативной активности Ki67 
у пациентов с миксоидным вариантом АКР был 
выше, чем у  пациентов с  классическим вариан-
том рака, что, в свою очередь, служит дополни-
тельным доказательством более агрессивного 
биологического потенциала этих опухолей коры 
надпочечника [11]. 
Заключение
Представленное в настоящей работе описание кли-
нического случая миксоидного варианта АКР име-
ет как теоретическое, так и практическое значение, 
поскольку, как свидетельствуют данные литерату-
ры, такие опухоли обладают особенно неблагопри-
ятным клиническим прогнозом. Следовательно, 
очень важно поставить правильный диагноз, что 
позволит клиницистам выработать более адек-
ватную тактику лечения и динамического наблю-
дения за пациентами с этой редкой патологией. 
Подобных наблюдений пока накоплено недоста-
точно, поэтому каждый новый хорошо докумен-
тированный случай важен для понимания разноо-
бразия и клинического значения вариантов АКР. 
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Adrenocortical carcinoma (ACC) is a rare malignan-
cy of the adrenal cortex with aggressive clinical be-
havior and an unfavorable prognosis. Its estimated 
annual incidence is  0.5 to  2  cases per 1,000 000. 
The unfavorable prognostic factors include its 
rare variants, such as myxoid ACC. This ACC type 
was first reported as early as in 1979; however, its 
low prevalence hinders any reliable assessment of 
its prognostic value. Few published data indicate 
more than 2-fold lower median survival of patients 
with myxoid ACC, compared to that in classical 
ACC. Here we present a rare clinical case of myx-
oid ACC in a  56-year old woman with Cushing's 
syndrome, invasion of the adjacent tissues and 
organ by the time of diagnosis, rapid progression 
of the disease with fatal outcome. We discuss the 
variations of the myxoid component, associated 
with different cellular growth patterns in ACC. This 
clinical case demonstrates the aggressive course 
of myxoid ACC type, compared to the classical one, 
and is aimed at drawing the attention of various 
medical specialists to rare ACC variants.
Key words: adrenocortical cancer, myxoid variant, 
myxoid carcinoma of the adrenal cortex
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